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はじめに 
Hemolytic-lIremic synclromeは溶血性貧血，血小板
減少症，腎機能障害を特徴とする小児の急'性腎不全とし
てとりあげられてきたが，最近は成人にも同様の症候群
がみられ，さらに血管内凝固にまつわる腎障害との関係
が注目されるようになった九消化器あるいは上気道の
急性症状につづいておこってくる小児の急性腎不全2)は
第一線の臨床医にとって早期に適確な判断が要求される
一方で，原因不明の現況では透析を主とする保存的療法
が重点的に行われ， しかし多くの症例で急J性腎不全をの
りきれるようになった汽 この症候群の病理形態像は大(
きく次のような特徴を有する九 1.糸球体病変が主で
糸球体係蹄壊死，血栓形成，係蹄壁の肥厚や半月体形成
をも含む増生性変化ときわめて多様である。 2. 腎内血
管や間質，尿細管も変性壊死性変化をこうむり， しばし
ば悪性腎硬化症のそれと見わけがつかない。 3.免疫組
織学的検索では，これら障害部位にフィブリノゲンは常
に認められるのに補体や免疫グロプリンの存在は不定で
ある。 4.電子顕微鏡での観察で糸球体内皮細胞下にフ
ィプリン様物質がみとめられる。このような所見の蓄積
をどのように解釈すればいいのであろうか。またこの症
候群の病因の解明に病理の側からの展望はどうであろう
か。
糸球体病変の進展と修復
われわれが10症例の種々の時期に採取された腎生検の
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糸球体の電子顕微鏡による観察をまとめると Fig.1の
ようになるぺ係蹄壁内皮細胞下あるいはメサンジウム
へのフィプリンを多量に含んだ血清成分の貯留と，その
ための血管内陸の著るしい狭小化が観察しうる最も早期
の変化であった。この変性糸球体には同時にメサンジウ
ム細胞の肥大増生，内皮細胞の分裂増生，内皮下への基
底膜の新生などがみられ，係蹄構造の破壊はなく完全に
修復へ向うとみられるものがある一方で，フィプリン様
物質の貯留が著るしくなり，メサンジウムの崩壊 (me-
sangiolysis)があるもの，さらに血管腔内，メサンジワ
ム領域がともにフィプリン様物質で占居され係蹄の嚢胞
化がみられるものも認められた。このような係蹄構造の
破壊のあるものでは糸球体は血管腔のない擁痕様の結節
病変や，基底膜の破綻につづく半月体形成のような終末
病変を示すものとみられた。腎内血管や尿細管の変化は
糸球体病変に比して不定で，この症候群での病変の主座
は糸球体にあることがうかがわれた。かくして糸球体内
皮下，メサンジウムへのフィプリン含有物質の貯留がこ
の症候群の糸球体病変の特徴であり，他の多彩な変化は
いずれも，この初期病変にひきつづく修復あるいは進展
性の変化と一応の解釈が可能のようにみえる。
原因究明への展望
急性腎不全の病因と病態生理の展望について，本誌で
最近とりあげられたことが5)本症候群の究明にも要求さ
れる。その病因として臨床症状及び検査から Coxackie
ウイノレスをはじめ種々の感染が考えられている。免疫組 
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Fig. 1 HUSにおける糸球体病変の修復と進展. 左上は糸球体の一部の基本構造を模式化したもので係蹄
血管腔 (LU)は内皮細胞 (EN)にうちばりされており基底l践をへだてて上皮細胞 (EP)がおおっ
ている。軸部のメサンジウム (MS) には基質にかこまれてメサンジウム細胞 (MC)が存在する。 
@ HUSの早期の糸球体変化は内皮細胞下へのフィプリンを含んだ血清成分の沈着貯留 (DP)が特
徴でこの蛋白性物質の沈着は MSにもおよび MSの拡大と基質の網状化をおこす。内皮の1重大と
あいまって LUは著るしい狭小化をきたす。 その LUには血小板の集積やフィプリンの析出がみ
られる。また時に内皮下腔には血液細胞，赤血球破片やフィプリンがみられることもある。⑮修復
性の変化， MCの肥大と食食頼粒の増加に加えてその胞体突起が係蹄末梢にのびる。 ENにも増加
がみられ，一部に DPを残しながら内皮下に新生基底l践の形成もみられる。 LUには単球や多形核
白血球がみられる。。進行性の変化。フィプリン成分 (FIB)の強い管腔内から MSにかけての貯
留はしばしば MSの崩壊 (Mesangiolysis) をきたし， 係蹄壁の軸部への連絡が失われて嚢胞状を
呈するようになる。いわゆる係蹄壊死の状態となる。⑮時には基底膜が破綻して係蹄内容(フィプ
リンや細胞成分さらに MSの成分さえも)が尿腔内へ流出 (ESC)する。 フィプリンにとんだ流
出物は血行由来の細胞や EPによってとりかこまれて， 急性の半月体形成がみられる。⑮血管構
造を失った係蹄は基底膜の蛇行をともなって萎縮しその内部にコラゲン線維や MC様細胞を含ん
だ癒痕様組織と化す。
織学からのデータではこの疾患は通常の Immune com- renal failure，悪性腎硬化症，移植腎のなかにみられる
plex diseaseとは考えがたく Shwartzman型の内皮障 ことが報告されるようになったペ著者の経験でも HUS
害にもとずく局所の凝固異常(内皮細胞のフィプリン溶 ほど高頻度ではないがたしかに同等の所見がみられる。
解能力がおちて局所への沈着をゆるす)がひきがねにな これらの症例ではいずれも強い腎の虚血がみられるわけ
るとの考え方は，これらの感染源の内皮障害性の研究と で，腎血流量と糸球体病変との関連が強く示唆される。
結びあわせて興味深いところである。病理学の領域から ただ単なる進行性の虚血では糸球体には通常，糸球体係
は如何にして局所の内皮障害と凝固異常との相関，さら 蹄の虚脱といわれる係蹄の変性萎縮さらに硝子化がみ
に糸球体病変の進展とのかかわりあいを形態学的に証明 られる。糸球体の係蹄の嚢胞化をきたすまでの進行性の
するかという技術的な問題にいどまねばならない。 フィプリン含有物質のメサンジウム，血腔内への貯留に
最近この症候群にみられる糸球体早期病変ときわめて は，虚血により脆弱になった糸球体への断続的な血流の
よく似た所見が thrombotic thrombocytopenic purpu- 存在が関係しているのではないかということが容易に想
ra，progressive systemic sclerosis，postpartum acute 像される。事実腎の虚血実験で，虚血後の血流再開で糸
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球体に上述と同様の破壊性変化をみている 7)。 このよう
に腎内血流の断続一形態学的には証明のむつかしい血管
塑縮ーが HUSをはじめ急性腎不全の糸球体像の大き
な要因である可能性もある。 HUSの糸球体障害の進展
のメカニズムはほかにも考えられようが，まずこの二つ
の大きな可能性について充分なる研究が進められている
ことが望まれる。
おわりに
最近血管内凝固症候群 (D1C)が注目され HUSもそ
の中に含めて考えられるようになった。 しかし HUS
はむしろ腎局所の凝固異常の表現が特徴的とみられる。
局所の凝固異常の病態のメカニズムの解明がひいては全
身の血管内凝固の解明にもつながることを考えると 
HUSこそ D1C研究の入口ともいえそうであり， 病理
の領域においても凝固異常と組織障害との相関について
貴重な情報がえられると考えられる。 
SUMMARY 
1n the hemolytic-uremic syndrome (HUSl the 
combination of hemolytic anemia，thrombocyto-
penia and renal failure is accompanied by a wide 
variety of renal changes. The early glomerular 
changes characterized by the deposi tion of prote-
inaceous material in the subenclothelial as well 
as mesangial area are followed by various repara-
tive or progressive changes. Severe insudation 
of material containing五brinogenderivatives re-
sults in segmental tuft necrosis with almost com-
plete replacement and destruction of the mesan-
gial matrix. Histological analysis implies tha t 
local intravascular coagulation ancl severe in-
termittent renal ischemia may play <1n important 
role in the development of HUS. 
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